328 -서 론 1) 말단비대증은 성장호르몬 및 인슐린양성장인자-1 (insulin like growth factor-1)의 과도한 분비로 인해 발생하는 질 환으로 심혈관계, 호흡기계, 내분비계 합병증 및 여러 장 기에 종양 발생의 위험이 증가하는 것으로 알려져 있다 [1], 말단비대증의 유병률은 인구 백만 명당 50~70예이고, 발병률은 년당 인구 백만 명당 3~4예이다. 진행된 말단비 대증에서는 외모의 변화와 행동장애 뿐만 아니라 호흡기, 대사 및 심혈관계 질환, 그리고 악성종양 등의 합병증으로 인해 생명의 단축을 초래하므로 초기에 발견하여 효과적 인 치료를 시행하는 것이 말단비대증의 합병증에 의한 이 환율과 사망률을 낮추는데 결정적이다[2]. 골수섬유증은 골수의 지방공간과 조혈조직이 섬유조직으로 대치되는 질 접수일자: 2005년 12월 14일 통과일자: 2006년 2월 16일 책임저자: 최영식, 고신대학교 의과대학 내과학교실 환으로 골수내 섬유증의 증식, 비장 및 림프절 등의 골수 외 조혈작용과 말초혈액에서 백적아구성적 (leukoerythroblastic)반응 및 혈소판 감소 소견을 보인다[3]. 말단비대증 환자에서 혈액 종양 질환의 발생 빈도는 매우 낮고, 현재 급성골수성 백혈병[4]과 만성골수병[5], 진성적혈구 증다 증[6]에 대한 예는 일부 보고되어 있으나, 골수섬유종과 동반된 예는 1995년 Imai 등[7]에 의해 1예가 보고되었고, 국내에서는 이에 대한 보고가 없다. 말단비대증 환자에서 분비되는 성장호르몬과 인슐린양성 장인자-1이 뼈, 근육 및 다른 조직들의 성장 뿐 아니라 섬유 아세포의 복제를 촉진시키고[8], 과립구형성에도 영향을 끼 치므로 말단비대증이 골수섬유증과의 발생에 어느 정도 영 향을 미칠 것으로 생각된다. 저자들은 말단비대증환자에서 동반된 골수섬유종을 저용 량 thalidomide로 치료한 예를 경험하였기에 문헌고찰과 함 께 보고하는 바이다.

